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CASO

ENFISEMA LOBAR CONGENITO. PRESENTACION DE
CASO CLiNICO

CONGENITAL LOBAR EMPHYSEMA. CLINICAL CASE

Lario Terceros Machuca', Rossio Lazarte Amaya?, Micaela Baldelomar Fuentes?, Noemi Chu-
cusea Martinez 2.

RESUMEN

El enfisema lobar congénito (ELC), es una malformacion pulmonar rara. Se trata de una sobre distencion de uno
o mas lobulos pulmonares. Las causas principales son la deficiencia del desarrollo del cartilago bronquial y la
obstruccion bronquial de tipo valvular generalmente causada por estenosis bronquial idiopatica. El tratamiento,
en general es quirdrgico

Laboratorios de ingreso normales. Ecocardiografia: Dextro posicion cardiaca en situs solitus por desplazamiento
de una masa, CIV, FOP. Ecografia Diafragmatica y abdominal normal.

Colon por enema: Marco colonico buen pasaje localizado en topografia habitual. TAC Térax multiples quistes
en campo pulmonar izquierdo. Se realiza lobectomia inferior izquierda. Histopatologia confirma enfisema lobar
congénito. Es dado de alta a los 10 dias posquirurgico.

ABSTRACT

Congenital lobar emphysema (ELC) is a rare lung malformation. This is an over distension of one or more lung
lobes. The main causes are deficiency of development of bronchial cartilage and bronchial obstruction of valve
type usually caused by idiopathic bronchial stenosis. Treatment generally is fitness for repair. Case Report: baby
delivered by caesarean section. At |6 days of life starts with mild respiratory distress, coughing and vomiting,
chest radiography impressive left diaphragmatic hernia so is hospitalized. Laboratories normal income. Echo-
cardiography Cardiac situs solitus dextroposition in a mass displacement, CIV, FOP. Normal diaphragmatic and
abdominal ultrasound. Barium enema: Colonic Marco usual good passage located in topografia .. TAC Torax mul-
tiple cysts in the left lung field. It is performed left lower lobectomy. Congenital lobar emphysema histopathology
confirmed. It is discharged 10 days after surgery.

INTRODUCCION

EI enfisema lobar congénito se caracteriza
por la obstruccion parcial de las vias aé-
reas, es una malformacion pulmonar rara don-
de los bronquios histolégicamente normales
permiten la entrada del aire inspirado pero
durante la espiracion se colapsan con la subse-
cuente hiperinsuflaciéon de uno o mas Iébulos.!

Las malformaciones pulmonares congénitas
constituyen un grupo de alteraciones causadas
por defectos del crecimiento broncopulmonar
en cualquiera de sus etapas evolutivas. El com-
promiso dependerd del sitio grado de afecta-
cion en el que se presente.?

Esta lesion no provoca destruccion del tejido
pulmonar, se presenta en los primeros seis me-
ses de vida pero la mayor parte en los primeros
dias de vida (50%). 3

Su origen se remonta al desarrollo embriona-
rio, donde el factor comun es la obstruccion de
la via aérea fetal en desarrollo, la causa exacta
es dificil de determinar, es atribuido a un defec-
to del cartilago el cual puede ser hipoplasico y

flacido o bien estar ausente, otras causas pue-
den deberse a obstruccién bronquial algunas
de ellas potencialmente corregibles con fibro-
broncoscopia. Se puede encontrar un parén-
quima pulmonar con hiperplasia alveolar focal
o lébulos poli alveolares, en otros casos pueden
presentar nimero de alveolos normales?.

Entre las cusas puede jugar papel importante
la anoxia neonatal y las maniobras de reanima-
cién del recién nacido. Estudio de casos publi-
cados sobre enfisema lobar, informan estos an-
teascendente y transverso, adecuado calibre de
todo el marco coldnico. Se descarta Hernia dia-
fragmatica y se solicita Tomografia axial compu-
tarizada. Figura 4

Donde se confirma la presencia de multiples
quistes en campo pulmonar izquierdo.

Evoluciond con incremento de la dificultad
respiratoria retraccion intercostal y subcostal
moderada y requerimiento de Oxigeno, se rei-
nicié via oral con buena tolerancia al descartar
hernia diafragmatica.

Se interviene quirdrgicamente realizando
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una lobectomia inferior izquierda. Post cirugia
es conectado a ventilacion mecanica, se ini-
cié tratamiento antibidtico con cefotaxima y
amikacina. Control radiografico posterior mos-
tré re expansion del pulmén izquierdo y dere-
cho con reacomodacién de mediastino a las 12
horas postcirugia, con drenaje pleural izquierdo
de 100 ml el primer dia. Recibié transfusion de
concentrado de glébulos rojos a las 24 horas,
con buena evolucion, se reinicia la via oral a las
48 horas con buena tolerancia.
Anatomia Patoldgica ( Ver Figura 5)

1. Escisién de lébulo pulmonar inferior
izquierdo
2‘ Enﬁsema Lobar Congénito Figura 3. Colon por enema: Normal

Al 5to dia con escaso debito en pleurovac,
se retira sin complicaciones, al 8vo dia ya con
pardmetros ventilatorios bajos, se extubo que-
dando con puntas nasales manteniendo buena
tolerancia, paciente con evolucién favorable ya
sin requerimiento de oxigeno suplementario, a
los 10 dias posquirurgicos es dado de alta. (Ver
Figura 6)

|ﬁgura 2: Ecocardiografia: CIV pequefa, FOP.

desvia el mediastino ademas la ecocardio-
grafia muestra que el cuadro se acompana de
cardiopatia (CIV, FOP) lo que es caracteristico de
esta patologia.

El diagndstico prenatal es poco preciso, nues-
tro paciente contaba con ecografias prenata-
les donde no se detecté ninguna anomalia, la
ecografia puede no detectarse o verse como un
area hiper o hipo denso. Postnatal la radiografia
de térax, si es muy precoz, mostrard una con-
densacion por retencién de liquido amniético,
posteriormente una vez que se reabsorbe el li-
quido es tipico observar hiperinsuflacion del 16-
bulo afecto y herniacién hacia el pulmén sano,
con o sin compresién de estructuras vecinas. El
diagnostico se confirma con angiografia-TAC

Iﬁgura 4. TAC torax: pr ia de multiples quistes en hemi izquierdo.

Figura 5. Histopatologia: Muestran paredes de lesion formada por una delgada hilera de celulas planas, rodeadas por alveolos revestidos por neumocitos planos.
Otras zonas exiben focos de hemorragias resiente.
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Figura 6. Radiografia de torax previa al alta: buena expansion de campos pul-
monares.

DISCUSION

Enfisema Lobar Congénito (ELC) es una pato-
logia muy rara (1:30.000) que se caracteriza por
hiperexpansién de un segmento o Iébulo del

ulmén, esta patologia puede poner en riesgo
ﬁ:\ vida debido a la posibilidad de causar hipe-
rexpansion severa y compresion del parenqui-
ma pulmonar adyacente o desplazamiento del
mediastino causando una insuficiencia respira-
toria severa y muerte si no se corrige a tiempo.

Esta patologia podria tener una clinica asin-
tomatica, especialmente cuando los quistes
enfisematosos son pequenos. Ademas este tipo
de malformaciones se pueden confundir en ca-
SOS Muy severos con neumotérax a tensiéon y

hernia diafragmatica en la radiagrafia®. De ahi
la importancia de conocer esta patologia que
ademads de ser tan infrecuente es de dificil diag-
nostico.

En nuestro caso clinico se presenté a los 17
dias de vida con clinica insidiosa caracterizada
por dificultad respiratoria, de inicio existe duda
diagnostica entre hernia diafragmatica pero
dentro de los examenes de gabinete la Radio-

rafia de Torax destaca hiperinsuflacion del [6-
gulo afectado que se hernia al lado sano de t6-
rax observandose la hiperinsuflacién lobar con
disminucién de su vascularizacion'.

La TAC de térax confirma lo anterior y de-
muestra la obstruccién bronquial, descartando
hernia diafragmatica.

En algunos casos dudosos, la fibrobroncosco-
pia puede ayudar a descartar otras patologias
que pueden simular (ELC). El tratamiento es
quirdrgico y puede llegar hasta la lobectomia
segun la zona afectada, nuestro paciente fue
sometido a lobectomia inferior izquierda ya
que estaba afectado todo este segmento y se
confirmé el diagnostico con la histopatologia.

El pronéstico funcional del paciente fue bue-
no, como se describe, en particular si el trata-
miento se realiza en forma temprana, lo que
permitiria aprovechar la capacidad del pulmon
para realizar una hiperplasia compensadora y
evitar posibilidad de malignizacién, nuestro pa-
ciente fue dado de alta en buenas condiciones
sin requerimiento de oxigeno suplementario a
los pocos dias después de la cirugia.
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